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РЕЗЮМЕ

Операция Фонтена — паллиативная хирургическая коррекция врожденных пороков 
сердца (ВПС) с унивентрикулярной гемодинамикой, применяется в ситуациях, когда 
хирургическое создание двух равноценно функционирующих желудочков невозможно. 
Благодаря успехам в пренатальной диагностике, совершенствованию методов хирурги-
ческой коррекции и послеоперационного выхаживания детей с ВПС, все большее число 
пациентов с единственным желудочком сердца (ЕЖС) доживает до зрелого возраста. 
На сегодняшний день по всему миру насчитывается около 70 000 пациентов с гемоди-
намикой Фонтена.

Однако, несмотря на все достигнутые успехи, смертность в данной группе все еще 
остается достаточно высокой. Хроническое повышение системного венозного давле-
ния, нефизиологичный пассивный легочный кровоток и прогрессирующая сердечная 
недостаточность (СН) со снижением сердечного выброса (СВ) постепенно приводят 
к появлению осложнений со стороны других органов и систем. Именно поэтому для 
наблюдения пациентов с гемодинамикой Фонтена требуется мультидисциплинарный 
подход, а также разработка оптимальной тактики ведения.

Таким образом, цель нашей работы — проанализировать и обобщить современные дан-
ные по стратегии ведения и своевременной диагностике осложнений у пациентов с ге-
модинамикой Фонтена.

Ключевые слова: гемодинамика Фонтена, осложнения после операции Фонтена, стра-
тегия ведения.
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ABSTRACT

The Fontan operation is a palliative surgical correction, which is performed on children with 
congenital heart defects (CHD) in cases when surgical creation of two equally working ven-
tricles is impossible. Today there are about 70,000 patients with Fontan circulation all over 
the world. Due to improvement of methods in early detection and treatment of CHD, as well 
as monitoring algorithms, an increasing number of patients with a single ventricle (SV) stay 
alive until adulthood.

However, this group’s mortality is still quite high, despite the constant development of the 
surgery approach using modern technical equipment and high-tech examination methods. 
Chronic increase in systemic venous pressure, non-physiological passive pulmonary blood 
flow and progressive heart failure (HF) with a decreasing cardiac output (CO) gradually lead 
to complications from other organs and systems. That is why a multidisciplinary approach and 
development of optimal management tactics are required to follow-up patients with Fontan 
hemodynamics.

Thus, the purpose of our work was to analyze and summarize current data of the management 
strategy and timely diagnosis complications in patients with Fontan circulation.

Key words: complications after Fontaine surgery, Fontaine hemodynamics, management 
strategy.
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Список сокращений: ВПС — врожденный по-
рок сердца, ГЦК — гепатоцеллюлярная карцино-
ма, ЕЖ — единственный желудочек, ЛА — легоч-
ная артерия, МКК — малый круг кровообращения, 
НПВ — нижняя полая вена, ПП — правое предсер-
дие, СВ — сердечный выброс, СН — сердечная не-
достаточность, ССС — сердечно-сосудистая система.

ВВЕДЕНИЕ

Врожденные пороки сердца с унивентрикуляр-
ной гемодинамикой являются одними из самых 
сложных среди всех ВПС, и при отсутствии своев-
ременного хирургического лечения эти состояния 
имеют неблагоприятный прогноз [1].

Операция Фонтена является заключительным 
этапом паллиативной коррекции ВПС с функцио-
нально ЕЖ, к которым относятся атрезия трех-
створчатого клапана, синдром гипоплазии левых 
отделов сердца, некоторые формы пороков ко-
нотрункуса и др. Основой гемодинамики данной 
операции является полное разобщение кругов 
кровообращения с учетом обхода одного из же-
лудочков сердца. В итоге схема кровообращения 
выглядит следующим образом: ЕЖ сердца сообща-
ется с аортой, тем самым обеспечивая системный 
кровоток, а венозный возврат от верхней и нижней 
половин тела осуществляется посредством полых 
вен пассивно, непосредственно в систему легочной 
артерии. В некоторых случаях возможно создание 
сообщения (фистулы) между нижней полой веной 
(НПВ) и правым предсердием (ПП) с целью осу-
ществления декомпрессии в случае повышения 
давления в системе малого круга кровообращения 
(МКК). Таким образом, при тотальном кавопуль-
мональном анастомозе функционирование подле-
гочного желудочка и его связь со стволом ЛА пол-
ностью исключается (рис. 1) [1–4].

  По данным литературы, 20-летняя выживае-
мость пациентов с гемодинамикой Фонтена ва-
рьирует от 61 % до 85 % [2, 3]. На 2019 год в мире 
насчитывалось около 70 000 человек, имеющих 

кровообращение Фонтена. Ожидается, что в бли-
жайшие 20 лет их численность удвоится [2, 4].

Однако, несмотря на достигнутые успехи, опе-
рация Фонтена — это паллиативная стратегия, 
и по мере того, как все больше детей выживает, 
растет и признание того, что они сталкиваются 
с множеством проблем [1]. Циркуляция Фонтена 
имеет ограниченный резерв, что приводит к раз-
витию осложнений в долгосрочной перспективе, 
которые могут касаться как сердечно-сосудистой 
системы (ССС), так и других органов и систем.

К наиболее частым сердечно-сосудистым ос-
ложнениям относят снижение СВ, систолическую 
и диастолическую дисфункцию миокарда, регурги-
тацию атриовентрикулярного клапана, нарушения 
ритма и проводимости сердца, а также тромбоэм-
болию и инфаркт миокарда. Среди экстракардиаль-
ных осложнений, которые могут прогрессировать 
с течением времени, выделяют белок-теряющую 
энтеропатию, пластический бронхит, поражение 
печени, дисфункцию почек, а также нарушения ро-
ста и состава костей [1–4].

В настоящее время тактика ведения данной 
группы пациентов, перечень необходимых лабо-
раторных и инструментальных методов обследо-
вания, а также сроки их выполнения базируются 
на опыте отдельных центров. 

В обзоре представлены современные данные об 
особенностях течения, осложнениях, стратегии ве-
дения и сроках наблюдения пациентов с гемодина-
микой Фонтена.

СОСТОЯНИЕ СЕРДЕЧНО-
СОСУДИСТОЙ СИСТЕМЫ У ПАЦИЕНТОВ 
С ГЕМОДИНАМИКОЙ ФОНТЕНА

С физиологической точки зрения кровообра-
щение Фонтена характеризуется повышенным 
венозным давлением и застойными явлениями, 
сопровождающимися относительно низким сер-
дечным выбросом — наиболее частое осложнение 
со стороны ССС [1]. Кроме того, часто имеют ме-
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сто систолическая и диастолическая дисфункция 
миокарда, регургитация атриовентрикулярного 
клапана, нарушение ритма и проводимости серд-
ца, а также тромбоэмболические осложнения и ин-
фаркт миокарда [1–3].

Именно СН является ведущей причиной леталь-
ных исходов в этой группе пациентов [2]. Снижение 
систолической функции миокарда присутствует 
у 40–60 % пациентов с гемодинамикой Фонтена [1]. 
Патогенетические и гемодинамические механиз-

мы формирования СН сложны и многокофактор-
ны. У пациентов с ЕЖС нарушение гемодинамики 
происходит еще внутриутробно. После проведения 
первых этапов коррекции порока в нео натальном 
периоде (наложение аортопульмонального шун-
та или суживание легочной артерии) ЕЖС функ-
ционирует в условиях объемной перегрузки, что 
может приводить к его дилатации и изменению 
структуры миокарда, архитектоники кардиомио-
цитов. Кроме того, миокард работает в условиях 

Congenital Heart Disease illustrations [Электронный ресурс]  —режим доступа: https://congenital-heart-
disease.ch/heart-disease

Рис. 1. Гемодинамика после операции Фонтена: 1 — тотальный 
кавопульмональный анастомоз, 2 — расширение аорты заплатой, 3 — 
экстракардиальный кондуит, 4 — анастомоз легочной артерии с аортой, 5 — 
атрезия митрального клапана, 6 — атрезия аорты, 7 — гипоплазированный ЛЖ, 
8 —единственный ПЖ

Figure 1. Hemodynamics after the Fontan operation: 1 — total cavopulmonary 
anastomosis, 2 — patch aortic dilation, 3 — extracardial conduit, 4 — pulmonary artery to 
aorta anastomosis, 5 — mitral valve atresia, 6 — aortic atresia, 7 — hypoplastic LV,  
8 —single RV
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хронической гипоксемии и гипоксии в результате 
внутрисердечного смешивания крови. После вы-
полнения операции Фонтена отмечается сниже-
ние ранее повышенной преднагрузки, вследствие 
чего уменьшается ударный объем сердца. В то же 
время, учитывая измененную структуру миокар-
да, он оказывается не способен поддерживать СВ 
в новых условиях, соответственно, СН продолжает 
прогрессировать [2, 3].

В связи со структурными аномалиями атрио-
вентрикулярных (АВ) клапанов, подклапанного 
аппарата, дилатацией фиброзного кольца и/или 
снижением сократительной функции желудочка 
достаточно часто может наблюдаться АВ регур-
гитация [3]. Трикуспидальный клапан в роли си-
стемного наиболее подвержен дисфункции, так как 
не приспособлен к функционированию в условиях 
повышенного давления. Значимая регургитация 
может привести к объемной перегрузке, дилатации 
камер сердца, снижению фракции выброса (ФВ), 
а также к повышению давления в системе легочной 
артерии [3, 5].

Несмотря на создание полной гемодинамиче-
ской коррекции, у данных пациентов уровень сату-
рации обычно находится в пределах 90–95 %. Для 
этого существует ряд основных причин: дрениро-
вание венозной крови из коронарного синуса или 
через искусственные фенестрации НПВ в пред-
сердие, откуда кровь направляется в большой круг 
кровообращения; пассивный легочный кровоток, 
который может не обеспечивать адекватную перфу-
зию верхних отделов легких; наличие артериовено-
зных и вено-венозных фистул. Стоит отметить, что 
последние могут приводить к снижению сатурации 
у некоторых пациентов в покое менее 90 % [1, 2].

Еще одним немаловажным осложнением явля-
ются нарушения ритма сердца (НРС) и проводимо-
сти, которые, в свою очередь, могут повышать риск 
тромбообразования, чаще в предсердиях, приво-
дить к дисфункции ЕЖС и, как следствие, прогрес-
сированию сердечной недостаточности [2, 6]. Пред-
сердная тахикардия развивается более чем у 50 % 
пациентов в отдаленном периоде после операции 
Фонтена [2]. В исследовании d’Udekem Y. и соавто-
ров с участием 1006 пациентов сообщается о разви-
тии суправентрикулярной тахикардии у 10 % боль-
ных в течение 10 лет наблюдения, не устойчивая 
и реже устойчивая желудочковая тахикардия отме-
чалась у 12 % пациентов, кроме того, отмечалось 
повышение риска внезапной сердечной смерти [6]. 
Влияние НРС на клинические исходы у больных 
после операции Фонтена также продемонстрирова-
но в работе Diller G. P. и коллег, куда был включен 
321 пациент с гемодинамикой Фонтена: среди лиц, 

у которых развилась суправентрикулярная тахикар-
дия, летальность увеличилась в 6 раз в сравнении 
с пациентами без нарушений ритма [7].

Основой любой программы наблюдения за па-
циентами с кровообращением Фонтена является 
комплексная оценка ССС, включая тщательный 
сбор жалоб и анамнеза, физикальный осмотр, кли-
нико-лабораторный контроль, инструментальное 
обследование с использованием высокотехно-
логичных методов диагностики. Крайне важно 
проводить динамическое сравнение результатов 
обследования.

При опросе пациента следует акцентировать 
внимание на такие жалобы, как эпизоды учащен-
ного сердцебиения, боли в области сердца, синко-
пальные и пресинкопальные состояния, снижение 
толерантности к физическим нагрузкам, перифе-
рические отеки. Кроме того, необходимо оценивать 
уровень сатурации при самостоятельном контроле. 
Физикальное обследование обязательно включает 
осмотр кожных покровов, измерение артериаль-
ного давления на всех конечностях, аускультацию 
сердца и легких, пальпацию периферических ар-
терий, пальпацию печени и селезенки, измерение 
сатурации [1]. Рекомендованные сроки наблюде-
ния — каждые 6–12 месяцев [2].

При лабораторном исследовании, помимо оцен-
ки основных показателей, рекомендуется обяза-
тельный контроль уровня натрийуретического 
пептида и тропонина I с периодичностью каждые 
1–3 года для определения степени выраженности 
хронической СН и эффективности проводимой те-
рапии [2, 3].

Для своевременного выявления и контроля 
в динамике НРС, проводится электрокардиогра-
фия (ЭКГ) покоя в 12 отведениях, а также суточ-
ное мониторирование ЭКГ [1, 2]. С целью оценки 
симптомов при физической нагрузке, НРС, насы-
щения кислородом, максимального потребления 
кислорода и анаэробного порога, также проводят-
ся пробы с дозированной физической нагрузкой 
и кардиореспираторный тест [1]. Эхокардиографи-
ческое исследование выполняется ежегодно с ак-
центом на определение кровотока в полых венах, 
их размеры, наличие фенестрации, систолическую 
и диастолическую функцию желудочка, состоя-
ние клапанного и подклапанного аппарата, а также 
дуги аорты. Стоит обратить внимание, что оценка 
систолической и диастолической функции миокар-
да у пациентов с гемодинамикой Фонтена затруд-
нена, так как не существует нормативов для ЕЖ. 
При отрицательной динамике период наблюдения 
может быть сокращен, в зависимости от клиниче-
ской ситуации [2]. МРТ и КТ сердца проводятся 
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с акцентом на анатомию ветвей легочной артерии 
и кровоток, фракцию выброса желудочка, степень 
клапанной регургитации, размеры дуги аорты 
и выявление аортопульмональных коллатералей 
[1, 2].  КТ-ангиографию рекомендуется выполнять 
по показаниям [2]. Также рекомендуется проводить 
скрининговую катетеризацию сердца через 10 лет 
после операции Фонтена всем пациентам с целью 
оценки системного венозного давления, конеч-
но-диастолического давления в желудочке, насы-
щения кислородом, и при необходимости хирур-
гических вмешательств (например, стентирование 
легочной артерии при стенозе) [1].

Примерные сроки проведения исследований 
представлены в таблице 1. При отрицательной ди-
намике сроки проведения могут быть изменены.

ПОРАЖЕНИЕ ПЕЧЕНИ У ПАЦИЕНТОВ 
С ГЕМОДИНАМИКОЙ ФОНТЕНА

Фонтен-ассоциированное заболевание печени 
(FALD) и его последствия в виде фиброза и цирро-
за печени все больше вызывают обеспокоенность 
клиницистов [2, 8–10]. Развитие FALD преимуще-
ственно связано с особенностями кровотока, уни-
кальными для кровообращения Фонтена [11, 12]. 
Повышение системного венозного давления из-за 
пассивного легочного кровотока и снижение СВ 
приводят к хроническому венозному застою, пор-
тальной гипертензии, гипоперфузии печени [11, 
13]. С прогрессирующим изменением гемодинами-
ки нарастает гипоксия гепатоцитов, что приводит 
к реактивному фиброгенезу из-за атрофии центри-
лобулярных гепатоцитов, в некоторых случаях со-
провождающемуся активацией воспалительного 
процесса [3, 14, 15]. Физический стресс усиливает 
эти явления резким повышением давления в цен-
тральных венах до уровня ≥ 25 мм рт. ст., когда че-
ловек бодрствует и активен [16].

Начальные изменения печени можно выявить 
в первые 5 лет после операции, а в 80 % случаев 
в этот период уже определяется фиброзное заме-
щение гепатоцитов [9, 17]. В случае прогрессиро-
вания нарушений гемодинамики фиброз может пе-
рейти в цирроз, сопровождающийся повышенным 
риском развития гепатоцеллюлярной карциномы 
(ГЦК) [18–21]. Согласно данным литературы, у па-
циентов с гемодинамикой Фонтена в возрасте до 22 
лет встречаемость ГЦК составляет около 3–15 % 
случаев, что значимо превышает среднестатистиче-
ские показатели среди популяции [22, 23]. Прогноз 
в случае развития ГЦК остается довольно неблаго-
приятным, так как более половины больных уми-
рают в течение 2 лет после установления диагноза.

Однако поражение печени у пациентов с нару-
шением кровообращения Фонтена в течение дли-
тельного времени чаще всего протекает вяло или 
бессимптомно. Клинически можно выявить гепа-
тоспленомегалию, признаки портальной гипертен-
зии, включая варикозное расширение вен и асцит 
[24]. Довольно редко декомпенсированный цирроз 
печени может проявляться более остро — призна-
ками энцефалопатии, кровотечения из варикозно 
расширенных вен, портальной гастропатии и энте-
ропатии. Разными авторами было также показано, 
что наличие варикозно расширенных вен прямо 
коррелирует со степенью фиброза [10].

С целью динамического контроля развития воз-
можных осложнений со стороны печени проводит-
ся оценка таких лабораторных маркеров функции 
печени, как аланинаминотрансфераза, аспартата-
минотрансфераза, гамма-глютамилтранспепти-
даза (ГГТ), билирубин и холестерин [1]. Важно 
подчеркнуть, что со временем наблюдается про-
грессирующее повышение ГГТ и билирубина. Од-
нако нарастание уровня ГГТ не является   маркером 
поражения печени, оно также отражает степень 
общей антиоксидантной недостаточности, свиде-
тельствует о повышении оксидативного стресса 
и может быть признаком общей нестабильности 
гемодинамики [25, 26]. Следует отметить, что даже 
на поздних этапах фиброзного замещения гепато-
цитов ферменты печени могут оставаться в пре-
делах нормальных значений у большинства паци-
ентов, поэтому не следует ограничиваться только 
мониторингом лабораторных показателей для вы-
явления и оценки тяжести FALD [3]. Немаловаж-
ной является оценка показателей свертывающей 
системы крови. Так, при печеночной недостаточно-
сти повышается протромбиновое время, междуна-
родное нормализованное отношение (МНО) и сни-
жается количество тромбоцитов. Показано, что 
тромбоцитопения и высокий уровень МНО у детей 
являются чувствительными маркерами развития 
портальной гипертензии без асплении/полиспле-
нии и коррелируют со степенью портального фи-
броза [11, 27]. Для определения рисков смертности 
у пациентов с терминальной стадией заболевания 
печени и определения приоритетов для трансплан-
тации печени проводят оценку MELD/MELD-XI 
(без МНО). Необходимо также контролировать 
уровень α-фетопротеина в крови. Повышение его 
уровня является предиктором развития ГЦК, осо-
бенно при выявлении различными методами ви-
зуализации новой или подозрительной структуры 
в печени. Некоторые центры рекомендуют иссле-
дование данного показателя в рамках ежегодно-
го скрининга у больных в позднем подростковом 
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Таблица 1. Примерные сроки обследования пациентов с гемодинамикой Фонтена

Table 1. Approximate terms of patients examination with Fontan hemodynamics

Система 
органов Тип исследования Частота 

исследования Примечание

С
ер

д
еч

н
о

-с
о

су
д

и
ст

ая
 

Физикальный осмотр каждые 6–12 мес.

Частота может варьироваться 
в зависимости от клинического 
состояния

ЭКГ
каждые 6–12 мес. 
(не реже 1 раза 
в год)

Трансторакальная ЭхоКГ ежегодно

Суточное мониторирование 
ЭКГ

каждые 2–3 года
(подростки каждые 
1–2 года) *

Чаще при нарушениях ритма 
и проводимости

Стресс-тест с физической 
нагрузкой

каждые 2–3 года
(подростки каждые 
1–3 года)

Сывороточный BNP  
(NT-proBNP)
Тропонин I

в детстве 1 раз
(подростки каждые 
1–2 года)

Анализы крови (в зависимости 
от клинического статуса, предыдущих 
уровней, сроков проведения 
предыдущего анализа)

МРТ сердца
1 раз в 3 года
(подростки каждые 
2–3 года)

По клиническим показаниям 

КТ-ангиография
по клиническим 
показаниям

Катетеризация сердца 
и биопсия печени

по клиническим 
показаниям 
(10–12 лет после 
операции)

Каждые 10 лет 

П
еч

ен
ь

Физикальный осмотр
при каждом 
обращении

Консультация гепатолога

АСТ, АЛТ, ГГТ, билирубин, 
альбумин, протромбиновое 
время, МНО, тромбоциты, 
MELD-XI

ежегодно
В зависимости от клинического 
состояния

α-фетопротеин ежегодно В случае цирроза — каждые 6 месяцев

Серология HBV, HCV 1 раз

УЗИ брюшной полости (УЗИ- 
доплерография)

не реже 1 раза  
в 2 года

Исследование морфологии паренхимы 
печени, селезенки (эхоструктура 
и эхогенность)
Не чувствителен для выявления фиброза

Биопсия печени
по клиническим 
показаниям 

Только при очаговых поражениях, когда 
цирроз под вопросом

Фиброскан (УЗИ-
эластография)

не реже 1 раза  
в 5 лет

КТ и МРТ (в т. ч. 
эластография)

по клиническим 
показаниям

Более подробная информация 
о структурных изменениях в печени

ЭГДС
по клиническим 
показаниям

При подозрении на варикозное 
расширение вен или кровотечения из них
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Л
и

м
ф

ат
и

че
ск

ая
 с

и
ст

ем
а

Профиль белка 
и сывороточный альбумин

ежегодно В зависимости от подозрения на ЭПБ 
(сывороточный альбумин, общий белок, 
абсолютное количество лимфоцитов)Уровень IgG в сыворотке каждые 1–4 года

Фекальный α-1 антитрипсин

каждые 3–4 года 
у детей в возрасте 
до 12 лет и каждые 
1–3 года у детей 
старше 12 лет

Диагностические значения:
- A1АТ > 54 мг/дл;
- Клиренс А1АТ > 27 мл/сут без диареи;
- Клиренс А1АТ > 56 мл/сут при диарее

Измерение сатурации
при каждом 
клиническом 
контроле

Рутинный контроль для раннего 
выявления развития PB

Рентгенография грудной 
клетки

ежегодно
Мониторинг размеров сердца и легочной 
васкуляризации

МРТ с Т-2 взвешиванием, 
МР-лимфография, 
бронхоскопия

по клиническим 
показаниям

Структура лимфатических сосудов 
грудной клетки и брюшной полости

П
о

чк
и

Физикальный осмотр, 
измерение артериального 
давления ежегодно

Консультация нефролога

Биохимический анализ 
крови

Креатинин, СКФ, мочевина, цистатин-С, 
Na, Cl, K, Ca, фосфаты)

Общий анализ мочи каждые 1–2 года
Протеинурия, микроальбуминурия, 
соотношение альбумин/креатинин

Анализ суточной мочи 
(NGAL, NAG)

ежегодно
Маркеры повреждения 
тубулоинтерстиция 

УЗИ-доплерография ежегодно

Повышение индекса резистентности 
почек > 0,81 указывает 
на прогрессирующее поражение почек, 
связанное с СН, и ассоциируется 
с высокой летальностью

Д
р

уг
и

е 
си

ст
ем

ы

Дополнительные методы 
и показатели:
- Метаболический профиль;
- Витамин D;
- Са сыворотки;
- Аммиак плазмы;
- Уровень Hb крови, 
гематокрит, Fe, факторы 
свертываемости;
- СОЭ;
- Гормон роста;
- Паратгормон;
- DXA- сканирование костей;
- Rg точек окостенения;
- Расчет ИМТ;
- Оценка развития 
по Таннеру;
- МРТ головного мозга;
- Тестирование 
на развитие нервной 
системы и когнитивных 
способностей

ежегодно

* — дети (до 12 лет), подростки (12–18 лет)
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и взрослом возрастах [1]. Американская ассоциа-
ция по изучению заболеваний печени рекомендует 
проводить определение данного показателя всем 
пациентам каждые 6 месяцев [28].

В зависимости от степени поражения печени, 
сопутствующих осложнений и возраста пациента 
формируется индивидуальная программа дина-
мического контроля [2]. Компьютерная томогра-
фия (КТ) и МРТ предоставляют дополнительную 
и точную информацию о морфологии и структуре 
печени, а также о характере расширения сосудов, 
особенно при характеристике узловых образо-
ваний печени и ГЦК [29]. В последние годы все 
чаще отмечается важность использования у таких 
больных плановой контрольной биопсии печени, 
которая является золотым стандартом для оцен-
ки фиброза. По мнению одних авторов, ее сле-
дует проводить только при выявлении очаговых 
изменений или при подозрении на цирроз печени 
[2, 29], по данным же других авторов, проведение 
скрининговой биопсии печени рекомендовано всем 
пациентам с гемодинамикой Фонтена в рамках ру-
тинного обследования, вне зависимости от общего 
состояния больного и клинической картины, со-
вместно с плановой катетеризацией сердца. Осо-
бенно подчеркивается важность проведения этого 
исследования у подростков и взрослых пациентов 
через 10–12 лет после оперативного лечения по ме-
тоду Фонтена [13, 20, 30]. Данные систематизиро-
ванных исследований показывают, что при выпол-
нении контрольной биопсии подросткам, почти 
в 100 % случаев выявляется клинически «немой» 
фиброз печени [10]. Таким образом, анализируя ли-
тературу, можно отметить, что в среднем к 17 ± 4,5 
года у всех пациентов отмечается наличие фибро-
за печени той или иной степени тяжести [20]. Сто-
ит подчеркнуть, что относительно недавно была 
предложена эффективная методика количествен-
ной оценки фиброзной нагрузки печени с исполь-
зованием техники окрашивания коллагена Sirius 
red и полуавтоматической количественной оценки. 
Возможно, в будущем этот подход позволит стан-
дартизировать гистологическую классификацию 
и более широко применять сравнительный метод 
[27]. Дополнительным инвазивным методом диа-
гностики при поражении печени является эндоско-
пия, которая дает возможность оценить варикозное 
расширение вен пищевода и другие желудочно-ки-
шечные патологии [10].

Всем пациентам с гемодинамикой Фонтена сле-
дует рекомендовать общую профилактику заболе-
ваний печени. К таким рекомендациям относится 
отказ от облигатных гепатотоксинов, таких как ал-
коголь и наркотические препараты, высокие дозы 

ацетаминофена, а также ряда гепатотоксичных ле-
карств. Данной группе лиц рекомендуется профи-
лактическая вакцинация от гепатита В и А, воздер-
жание от курения и контроль массы тела [11].

БЕЛОК-ТЕРЯЮЩАЯ ЭНТЕРОПАТИЯ

Одним из наиболее тяжелых осложнений у па-
циентов с гемодинамикой Фонтена является эн-
теропатия с аномальной потерей сывороточного 
белка, которая встречается примерно в 5 % случа-
ев и может возникнуть в любой момент после опе-
рации Фонтена [31, 32]. Пятилетняя выживаемость 
после установления диагноза составляет 70–88 % 
[32, 33].

Причины возникновения данного патологиче-
ского состояния до сих пор обсуждаются. В на-
стоящее время считается, что патогенез белок-те-
ряющей энтеропатии обусловлен сочетанием 
нескольких патофизиологических механизмов, 
приводящих к увеличению продукции лимфы, ро-
сту количества аномальных лимфатических кана-
лов, гипертензии в лимфатической системе и, в ко-
нечном счете, к диффузии богатой белком лимфы 
в просвет желудочно-кишечного тракта. К ним от-
носятся повышенное центральное венозное давле-
ние (ЦВД), недостаточность лимфатической систе-
мы, нарушение мезентериального кровотока [32, 
34]. Кроме того, периоды обострения энтеропатии 
часто наблюдаются после вирусной инфекции, что 
еще раз подчеркивает важнейшую роль воспале-
ния в патогенезе данного состояния [35, 36]. Также 
отмечено, что у пациентов с ЭПБ снижен уровень 
HSPG (протеогликанов гепаран-сульфата) — ре-
цептора, присутствующего в мембране энтероци-
тов, который обеспечивает энтеральный транспорт 
белка. Его недостаточность также может привести 
к потере белка [36]. У некоторых людей присут-
ствуют лимфатические каналы и пути декомпрес-
сии, которые проходят вблизи с просветом кишеч-
ника или дыхательными путями, и при наличии 
повышенного венозного давления и застоя лимфы 
происходит пропотевание лимфы в эти каналы. 
Это может объяснить, почему у одних пациентов 
развивается белок-теряющая энтеропатия, а у дру-
гих, с аналогичной степенью венозной гипертен-
зии, — нет [2, 32].

Тяжесть и клинические проявления ЭПБ варьи-
руют от легкой и/или транзиторной формы до хро-
нического течения с чередованием фаз ремиссии 
и обострения [32, 33]. Клинически данное осложне-
ние может проявляться периферическими отеками, 
вздутием живота (вследствие асцита), плевральным 
выпотом, скоплением жидкости в перикарде, за-
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держкой роста. У части пациентов может присут-
ствовать диарея, однако хроническая диарея на-
блюдается только в 11–20 % случаев [32, 36]. Также 
значительно снижается плотность костной ткани 
вследствие хронической гипокальциемии, что при-
водит к нарушению линейного роста [37]. Пациенты 
с ЭПБ имеют повышенный риск развития кожных 
вирус-опосредованных процессов, таких как боро-
давки и контагиозный моллюск [38]. При субкли-
ническом течении может не отмечаться видимых 
отеков, однако наблюдаются нарушения со стороны 
других систем и органов. В тяжелых случаях могут 
возникать тромбозы или кровотечения из-за потери 
факторов свертывания крови [2, 32]

Золотым стандартом диагностики ЭПБ явля-
ется определение повышенного клиренса α-1 ан-
титрипсина в 24-часовом анализе кала [2, 36, 39]. 
Учитывая трудности проведения данного исследо-
вания, также допустимо основывать диагноз ЭПБ 
на повышенном уровне α-1 антитрипсина в одном 
образце кала в совокупности с наличием гипоаль-
буминемии в сыворотке крови и симптомов отека 
без другой выявленной причины. Рекомендуется 
определять уровень общего белка, сывороточного 
альбумина и фекального А1АТ каждые 3–4 года 
у детей в возрасте до 12 лет и каждые 1–3 года у де-
тей старше 12 лет [36]. У некоторых пациентов на-
блюдается субклиническая форма с нормальным 
уровнем альбумина и общего белка, но с повы-
шенным уровнем А1АТ в анализе кала. Такие лица 
требуют более частого наблюдения и скрининга 
на ЭПБ. Диагноз «белок-теряющая энтеропатия» 
устанавливается при сочетании гипопротеинемии, 
гипоальбуминемии и повышенного уровня А1АТ 
в анализе кала [33, 36].

После подтверждения диагноза следует прове-
сти комплексную оценку гемодинамических по-
казателей с помощью методов визуализации: эхо-
кардиографии, МРТ/КТ сердца, МР-лимфографии 
с Т-2 взвешиванием в сочетании с эндоскопией [2, 
36, 38].

БРОНХОЛЕГОЧНАЯ СИСТЕМА

В течение первых лет жизни ребенка с ЕЖ со-
суды МКК подвергаются множественным изме-
нениям, которые впоследствии влияют на их рост 
и функционирование. При хирургической коррек-
ции порока этапное кавопульмональное соеди-
нение приводит к снижению и неравномерному 
распределению легочного кровотока, в результа-
те чего может возникнуть структурная патология 
в виде стенозов, неравномерного развития ветвей 
ЛА, гипоплазии сосудистого русла. В дальнейшем 

гемодинамика Фонтена создает определенные осо-
бенности функционирования МКК, включая в себя 
снижение объема кровотока, наличие аорто-легоч-
ного коллатерального кровотока, эндотелиальную 
дисфункцию, отсутствие пульсирующего крово-
тока, а также недостаточное смешивание потоков 
нижней и верхней полых вен. В сочетании эти фак-
торы способствуют увеличению легочного сосу-
дистого сопротивления (ЛСС), что в свою очередь 
приводит к прогрессированию СН и создает суб-
страт для развития легочной патологии [2].

Одним из редких, но опасных осложнений 
со стороны дыхательной системы является пла-
стический бронхит (ПБ) — заболевание, характе-
ризующееся образованием крупных цилиндров 
в просвете дыхательных путей. По данным лите-
ратуры, распространенность ПБ составляет < 5 % 
у пациентов с гемодинамикой Фонтена [1, 2]. Не-
смотря на то, что пластический бронхит встреча-
ется редко, смертность при этом заболевании до-
стигает 50 %. Патогенез пластического бронхита 
связан с утечкой лимфы, образованием экссуда-
та или транссудата и его отложением в просвете 
бронхов у лиц с предрасполагающими факторами 
(например, частые инфекционные респираторные 
заболевания) [2]. ПБ рассматривается как часть 
клинического спектра недостаточности со стороны 
лимфатической системы вследствие хронически 
повышенного венозного давления [2].

При обследовании пациентов после операции 
Фонтена необходимо обращать внимание на такие 
симптомы, как хронический кашель, отхаркива-
ние, свистящее дыхание, неэффективность тера-
пии препаратами из группы бронхолитиков. При 
подозрении на ПБ рекомендуется проводить рент-
генографию грудной клетки, бронхоскопию, а так-
же МР-лимфографию, которая основана на после-
довательностях, взвешенных по Т2. Данный метод 
дает возможность визуализировать архитектонику 
сосудов и выявить наличие патологических соу-
стий в грудной клетке [2, 3].

НАРУШЕНИЕ ФУНКЦИИ ПОЧЕК

Почечная дисфункция у молодых пациентов 
с гемодинамикой Фонтена выявляется в 10 % слу-
чаев и увеличивается по мере взросления [2, 3]. 
Снижение СВ и повышение ЦВД после операции 
Фонтена уменьшают скорость клубочковой филь-
трации и увеличивают давление клубочковой 
фильтрации, вызывая таким образом повреждение 
самих клубочков. Повторные хирургические вме-
шательства, хроническая гипоксия, воздействие 
нефротоксичных препаратов и йодсодержащих 



КАРДИОЛОГИЯ   |   CARDIOLOGY

124    Том 4      № 2      2024   

контрастных веществ способствуют дальнейшему 
нарушению функции почек, в связи с чем необхо-
димы динамическое наблюдение и оценка почеч-
ной функции [3].

С периодичностью один раз в год для оценки 
функции почек рекомендуется контролировать 
уровень белка в моче, так как протеинурия и ми-
кроальбуминурия являются важными показателя-
ми почечной дисфункции. Рекомендуется анализ 
суточной мочи с определением маркеров повреж-
дения тубулоинтерстиция — NGAL, NAG. Также 
проводится лабораторный контроль биохимиче-
ского анализа крови с оценкой мочевины, креати-
нина, электролитов, определением скорости клу-
бочковой фильтрации. По данным литературы, 
определение СКФ на основе цистатина С дает бо-
лее точную оценку функции почек по сравнению 
с креатинином [40]. Из инструментальных методов 
исследования почечной функции широко применя-
ется УЗИ, особое внимание рекомендуется уделять 
определению индекса резистентности почек. По-
вышение этого показателя > 0,81 указывает на про-
грессирующее поражение почек, связанное с СН, 
и ассоциируется с высокой летальностью [3].

НЕВРОЛОГИЧЕСКИЕ 
И НЕЙРОКОГНИТИВНЫЕ НАРУШЕНИЯ 
У ПАЦИЕНТОВ С ГЕМОДИНАМИКОЙ 
ФОНТЕНА

Высокая распространенность неврологических, 
когнитивных, нейропсихических и поведенческих 
нарушений представляет важную проблему у под-
ростков с гемодинамикой Фонтена [41]. Негативное 
влияние, способствующее возникновению отда-
ленных проблем в психомоторном и нейрокогни-
тивном развитии у пациентов с ЕЖ, помимо объек-
тивных обстоятельств (внутриутробное нарушение 
церебральной гемодинамики, хроническая гипок-
сия в постнатальном периоде), также оказывают 
индивидуальные факторы (генетические особен-
ности, низкий вес при рождении, недоношенность, 
низкий социально-экономический статус семьи) 
и медицинские причины (большое количество хи-
рургических вмешательств, развитие макро- и ми-
кроэмболий, длительное пребывание в стационаре 
и общая заболеваемость) [33].

Исследования головного мозга с помощью МРТ 
показывают отклонения от нормы у большинства 
пациентов с преобладанием очаговых/мульти-
фокальных аномалий [41, 42]. Процент больных 
с ЕЖ с повреждением головного мозга, включая 
неострые ишемические изменения, незаметно 
протекающие инсульты, острое или хроническое 

внутричерепное кровоизлияние, генерализован-
ные атрофии, перивентрикулярную лейкомаля-
цию, вентрикуломегалию, увеличивается по ходу 
выполнения этапов хирургической коррекции 
унивентрикулярной схемы кровообращения [43]. 
Также у этой когорты пациентов по данным МРТ 
описано значимое диффузное уменьшение объе-
мов кортикального и подкоркового серого веще-
ства, толщины коры мозга. Подобные изменения 
были зарегистрированы в лобной, височной, те-
менной и затылочных долях [44]. Наконец, анализ 
микроструктуры белого вещества показал широко 
распространенное повреждение белого вещества 
с вовлечением основных волокнистых трактов, 
участвующих в когнитивных функциях, что на-
прямую связано с более низким IQ и более низкой 
скоростью когнитивной обработки данных [45]. 
У таких пациентов зачастую выявляются сложно-
сти с чтением, счетом, зрительно-пространствен-
ными навыками, рабочей памятью [42, 46]. У трети 
подростков после оперативной коррекции наблю-
даются неспособность к обучению, проблемы с со-
циальным познанием и исполнительным функцио-
нированием, а в 65 % случаев отмечается высокий 
процент пожизненных психиатрических диагно-
зов, таких как депрессия с легкими или умеренны-
ми проявлениями, тревога и дефицит внимания/
синдром гиперактивности [47, 48]. Эти пациенты 
имеют худшие результаты в тестах, оценивающих 
их способность интерпретировать эмоции других 
людей и собственные эмоции, социальные ситуа-
ции и взаимоотношения. Кроме того, они демон-
стрируют больше аутистического поведения, чем 
референтная популяция [42].

Распознавание и коррекция нейропсихологиче-
ских и поведенческих нарушений имеют крайне 
важное значение для обучения больных, форми-
рования приверженности к лечению, облегчения 
перехода от педиатрического здравоохранения 
к взрослой системе, завершения высшего образо-
вания и дальнейшего трудоустройства. Необходим 
комплексный психолого-педагогический подход 
к пациентам и их семьям. Важно проводить диа-
гностическое тестирование с использованием раз-
личных анкет и шкал в рамках психологических 
сеансов, периодическое обследование, скрининг 
и инструментальную диагностику ЦНС ребенка [2].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Несмотря на значительный прогресс в области 
хирургического лечения детей с ЕЖС, а также со-
вершенствования вариантов их наблюдения в по-
слеоперационном периоде, уровень смертности 
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в данной когорте пациентов, к сожалению, все еще 
остается высоким.

По мере взросления больных с гемодинамикой 
Фонтена наблюдается прогрессирование и увеличе-
ние количества осложнений и, следовательно, для 
таких лиц необходима выработка оптимальной стра-
тегии наблюдения, нацеленной на раннее выявление 
и предотвращение поражения органов-мишеней.

В обзоре обобщены современные данные о наи-
более частых осложнениях как со стороны ССС, так 
и других органов и систем, а также методах их ди-
агностики, кратности наблюдения, необходимости 
мультидисциплинарного и комплексного подхода 
в ведении пациентов с гемодинамикой Фонтена.
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